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Resumen

El tumor de Abrikossoff es un tumor benigno, de origen neural, muy infrecuente que se suele presentar en la cavidad oral.
Su diagndstico histopatoldgico, y su manejo consiste en la resolucion quirdrgica. Dado que las consultas por patologias
en la cavidad oral son frecuentemente atendidas por dermatélogos, consideramos importante conocer esta entidad. El
objetivo de este articulo es realizar una revisién de la literatura sobre el tumor de Abrikossoff, haciendo énfasis en su cli-
nica, pronéstico y manejo, a partir de un caso clinico. Concluimos que, aunque el tumor de Abrikossoff es generalmente
benigno, es de gran importancia realizar una vigilancia del paciente en conjunto con otras especialidades que también
abordan dicha patologia, con el fin de descartar su recurrencia o transformacién maligna.
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Introduccion

El tumor de Abrikossoff, también conocido como tu-
mor de células granulares, fue descrito por primera
vez en 1926. Se trata de un tumor de origen neural,
benigno (aunque en 2% de los casos pueden ser ma-
lignos), de baja incidencia, que afecta sobre todo a
personas de sexo femenino y raza negra. Puede ocu-
rrir a cualquier edad, pero el pico de incidencia es ma-
yor a los 40-60 afios. La localizacion a nivel de dorso
de lengua suele ser la presentacion tipica, aunque se
han descrito formas extra cutédneas (por ejemplo, en
glandulas mamarias, tracto gastrointestinal y urinario,
tiroides, entre otros). El diagnédstico se realiza median-
te estudios histopatoldgicos e inmunohistoquimicos
(positivo para S100), siendo esenciales para diferen-
ciarlo de sus formas malignas ya que presentan pro-
nésticos diferentes’.

El objetivo de este articulo es realizar una revision de la
literatura sobre el tumor de Abrikossoff, haciendo énfa-
sis en su clinica, prondstico y manejo. A continuacion,

se presenta el caso de un paciente joven que consulta
por una tumoracion en dorso de lengua que clinica e his-
topatolégicamente resulté compatible con dicho tumor.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino de 28 ainos, sin antece-
dentes personales a destacar. Consulta en policlinica
por una lesion tumoral de meses de evolucién en el
dorso de la lengua, de 3 cm de diametro, redondeada,
con limites bien definidos, consistencia firme-elastica,
superficie lisa y de coloracién eritematoviolacea, que
no despierta dolor ni de forma espontdnea ni a la pal-
pacion. (Figura 1)

No presentaba otras lesiones en el resto del cuerpo. Se
realizé una biopsia de la lesion, la cual informo proli-
feracion poco circunscripta en dermis de células con
citoplasma granular (Figura 2a, 2b y 2c), positiva para
S100 (Figuras 3a, 3b y 3c), compatible con tumor de
Abrikossoff. Por este motivo, se deriva al equipo de oto-
rrinolaringologia para su exéresis.

Rev Méd Urug 2024; 40(4): €701

https://doi.org/10.29193/RMU.40.4.10
www.revistamedicadeluruguay.com

© 2024 Sindicato Médico del Uruguay. Este es un articulo open access bajo la licencia CC BY-NC-ND. Publicado con -2, index


https://index-360.com/
https://doi.org/10.29193/RMU.40.4.10
https://www.revistamedicadeluruguay.com/
https://orcid.org/0009-0000-4752-7529
https://orcid.org/0000-0003-2007-9871
https://orcid.org/0000-0001-9232-6419
mailto:gabyoter@gmail.com

Sosa |, et al. Tumor de Abrikossoff: reporte de un caso

Figura 1. Se observa a nivel de dorso de lengua una tumoracion redondeada de 3 cm eritematoviolacea.

Figura 2. a) Se observa una proliferacién de células granulares mal definidas a nivel de dermis (tincién H&E, x 20); b) y ¢) se aprecia
con mayor aumento la presencia de grandes células poligonales con citoplasma granular y nicleos redondeados (tincion H&E, x 40
y x 100 respectivamente).
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Figura 3. a) proliferacion de células en dermis positivas para S-100 (tincion IHQ, x 20); b) y ¢) a mayor aumento se observan células
poligonales grandes positivas para S-100 (tincion IHX, x 40 y x 100).

Discusion

La patologia de mucosa oral es un area objeto de es-
tudio abordada por diversas disciplinas, entre ellas
la dermatologia. Sin embargo, los pacientes suelen
consultar inicialmente con otras especialidades, como
odontologia, otorrinolaringologia, entre otras. Por esta
razon, las afecciones de la mucosa oral representan
un gran desafio para los dermatélogos, especialmente
aquellas de baja incidencia, como el tumor de Abri-
kossoff, cuya incidencia se estima en 1:1.000.000 ha-
bitantes/ano. Este tumor puede aparecer a cualquier
edad, con un pico de incidencia maximo entre los 40
y 60 afos, y presenta un leve predominio en el sexo
femenino y personas afroamericanos’?.

El tumor de Abrikossoff, de crecimiento lento, se loca-
liza con mayor frecuencia en la cavidad oral, como en
el caso de nuestro paciente. Suele manifestarse como
una papula o nédulo solitario de aproximadamen-
te 3 cm, asintomatico. En el 7-29% de los casos, los

tumores pueden ser multiples, y en este caso pueden
presentar asociacion con neurofibromatosis y linfoma
de Hodking en adultos, y en criptorquidia, estenosis
pulmonar, enfermedad cardiaca congénita o sindrome
de Noonan en nifios™.

La localizacién mas frecuente del tumor a nivel
cutaneo es en la cabezay el cuello (45-65%), y dentro
de esta region, el 70% de los casos se presentan a
nivel de la cavidad oral (lengua, mucosa oral y pa-
ladar duro). Un estudio retrospectivo reciente, que
incluyd 81 pacientes, mostré que el 33% de los casos
de tumor de Abrikossoff se localizaban en la lengua.
También se han reportado casos con localizacio-
nes extracutaneas, como las glandulas mamarias,
mediastino, tiroides, laringe, traquea, pulmones,
ovarios, testiculos, corazodn, tracto digestivo y urina-
rio, siendo el sistema nervioso central una localiza-
cién muy rara, asociada a manifestaciones clinicas
severas®®,



Es imprescindible su estudio histopatolégico para
confirmar el diagndstico. Segun los hallazgos, se cla-
sifica en: tumor de células granulares (GCT), tumor de
células granulares maligno (MGCT) y tumor de células
granulares atipico (AGCT)e.

En el GCT, como es el caso de nuestro paciente, se
puede observar al microscopio un nédulo poco defi-
nido, no encapsulado, compuesto por células poliédri-
cas grandes con bordes bien definidos, nucleos cen-
trales y citoplasma granuloso. Segun la literatura, el
50% de los casos, especialmente aquellos localizados
en la lengua, pueden presentar hiperplasia pseudoepi-
teliomatosa, lo que podria confundirse con el carcino-
ma espinocelular. Para evitar estos diagndsticos, es
fundamental realizar biopsias profundas’.

Existen ciertos criterios histopatoldgicos que cuando
estan presentes ayudan a evaluar si un tumor corres-
ponde a MGCT: 1) necrosis; 2) células ahusadas; 3)
nucleos vesiculares con nucleolos grandes; 4) >2 mi-
tosis/10 campos de alto poder a una magnificacion
de (x200; 5) relacién nucleo-citoplasma aumentado;
6) pleomorfismo. Si se identifican 1 o 2 de estos cri-
terios, el tumor se considera atipico, mientras que si
presenta 3 o0 mas se considera maligno’.

El estudio inmunohistoquimico del tumor de Abrikos-
soff muestra positividad para KP-1 (antigeno CD68),
NSE (enolasa especifica de neurona) y la proteina
S100. Esta ultima sustenta la hipétesis de que se tra-
te de un tumor de origen neural, a partir de las células
de Schwanns”’.

Los diagndsticos diferenciales que deben considerar-
se ante este tipo de tumor incluyen tumores benignos
del tejido conectivo, como fibromas traumaticos, lipo-
mas, neuromas, neurofibromas o schwannomas, junto
con sus variantes malignas e incluso carcinoma oral,
tumores menores de las glandulas salivales, quistes
dermoides y lesiones vasculares’.

El tratamiento de primera linea para el tumor de Abri-
kossoff consiste en la extirpacion completa del tumor
con margenes libres de enfermedad?*.

La incidencia de malignizacién es baja (2%) y, segun
la literatura, suele presentarse dentro del primer afio
de diagndstico, principalmente en la piel de las extre-
midades inferiores. En estos casos, pueden generar
metdstasis en el pulmén, nodos linfaticos y huesos.
En estos casos, suele optarse por combinar la exé-
resis del tumor con quimioterapia y/o radioterapia,
aunque su efectividad suele ser limitada, existien-
do muy pocos reportes de casos con resultados
satisfactorios??.

El GCT tiene buen prondstico y rara vez presenta re-
currencia. Se ha visto un riesgo de recidiva del 20%
en aquellos GCT que se resecaron con margenes po-
sitivos, mientras que los que presentaron margenes
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negativos presentaron un riesgo de recidiva del 8%. En
el caso de los MGCT, los pacientes presentan un peor
pronodstico, con tasas de supervivencia del 65-74% a
los 5y 10 afios, respectivamente, ademas, presentan
mayores tasas de recurrencia (32-41%).

En los MGCT de mas de 5 cm, la tasa de supervi-
vencia a los 5 afios se reduce al 51%, y aquellos que
tienen metdastasis al momento del diagndstico, la su-
pervivencia a 5 afios es del 0%. Por ello, es esencial
realizar un seguimiento posterior a la reseccion del
tumor, especialmente en los casos malignos, para
detectar de forma temprana posibles recurrencias
0 metdastasis?®.

Conclusiones

El tumor de células granulares (GCT) o tumor de Abri-
kossoff, es una afeccion dermatoldgica de baja inci-
dencia, de naturaleza mayoritariamente benigna, de
buen prondstico y con baja recurrencia, por lo que se
suele obtener buenos resultados con el tratamiento
quirdrgico. Se destaca el rol fundamental de la his-
topatologia e inmunohistoquimica para confirmar su
diagndstico y diferenciar entre las formas benignas
y malignas de este, permitiendo un abordaje terapéu-
tico adecuado. Se reconoce la necesidad de una vi-
gilancia cercana, especialmente en casos tumor de
MGCT, donde la aparicién de lesiones metastdasicas
puede ocurrir en el primer afio. Aunque el papel de la
quimioterapia y la radioterapia en MGCT sigue sien-
do objeto de investigacion, actualmente es otra op-
cién terapéutica con la que se cuenta para la forma
malignas.
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Abrikossoff tumour: a case report

Abstract

Abrikossoff tumour is a benign, neural-origin tumour that is very rare and typically occurs in the oral cavity. Its diagnosis
is histopathological, and its management involves surgical resolution. Since oral cavity pathologies are often evaluated
by dermatologists, we consider it important to be familiar with this condition. The aim of this article is to review the liter-
ature on Abrikossoff tumour, focusing on its clinical presentation, prognosis, and management, based on a clinical case.
We conclude that although Abrikossoff tumour is generally benign, it is crucial to monitor patients in collaboration with
other specialties that manage this pathology to rule out recurrence or malignant transformation.

Keywords: Abrikossoff. Granular cell tumour. Mouth. Clinical presentation. Diagnosis. Treatment.

Tumor de Abrikossoff: relato de caso

Resumo

0 tumor de Abrikossoff € um tumor benigno, de origem neural, muito raro, que geralmente ocorre na cavidade oral. Seu
diagndstico é histopatoldgico, e 0 manejo consiste na resolugao cirdrgica. Como as patologias da cavidade oral sao fre-
quentemente avaliadas por dermatologistas, consideramos importante conhecer esta entidade. O objetivo deste artigo
é revisar a literatura sobre o tumor de Abrikossoff, com énfase em sua apresentacao clinica, progndéstico e manejo, com
base em um caso clinico. Concluimos que, embora o tumor de Abrikossoff seja geralmente benigno, é essencial moni-
torar os pacientes em colaboragdo com outras especialidades que também tratam essa patologia, a fim de descartar
recidivas ou transformagao maligna.

Palavras-chave: Abrikossoff. Tumor de células granulares. Boca. Clinica. Diagnéstico. Tratamento.
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